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医薬品 研究報告調査報告書  

識別季号「報告回数  
報告日  新区分   総合機構処理欄  

十鮮的名称  人赤血球準厚液  ProMED20090108．0076，2009  
Jan8・情報源‥UK：N8tio叩1CJD  

′ 房究報告の勾表状況    Survei11ance、U坤－mOnthly  
醸売名（企業名）   如ti5tic5甲Of5J町12009，2009  

社）  
Jan5．   英国  

正  
、 

。 12月31■日時点でl鱒名申開会があった。内訳鱒、孤発性CJPによる死亡患者：7鳩、医原性qDによる死亡患者：5名、GSS：3  その他参考事項等  

名、家族性GJD：2名、YCJD：．1名。YCJD確定例または可能性例総数Fj＝酪月から射ヒなく16鳩のままである。こ？デニタは英国 に鱒けかqD鱒行は減少しつつあるとする見解に一致する。鱒ぢ患者数のぎークは2000年の28名であり、その後2001年に20 冬、2002年に17名、，2003年に18名、200咋に9名、■200昨た5名こ2PO時に5名 
癖・ 究一  
報  
dニ  

血液を介するウイルス、  

忘 
細菌、原虫等の嘩染  
vCJD等の伝播のリスク  

†‾報告企業の草見 今後の対応 
●‾ヽ  

り時点モvCJD死亡患者総数には前月一から変化なく167名のま  

）析は鱒少しつやる摘見鱒  
歴を有するYCJD愚者が国内で発生レたことから、平成17年6月1日より  
1g80ヤg6年に1日以上の夷国滞在歴のある人の献血を制限してい  

ち今後もCJD等プリオン病に関する新たな知見及び情報の収集に努  

める。  

音．こ ▲て 
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ÅpfOHED－ma土1p05t  
＜†ほ亡p；・／ノンノWトr・pエOmく通れaユ・L・0エ少  

pro旺ED－mall土8 a pr叩ごam of亡he  
Intemat土0丁－alSocエety for工nfectiou8Di8eaSe5  ＜蜘＞  
【帆th tbe con亡1n℃止叩decl⊥neln the nu皿ber of 
Cろゴe51n the hl皿an popula亡エon of vさ工1ant  
CごeutZfeldトJakob d15ei5モー－1bb工eVlated  
p工eVlot柑1y a8VCJD or CJD（new vaヱ．）土n  
P∫坤IE♪－m山 一－⊥tlla8been dec⊥ded to broaden the  
5COpe Of tbe o⊂Ca5ionalPfO比BD－ma⊥1update5to  
lnclude othef prion一工elated dh餌5e5．Dita On  
VCJD ca8e5and othe工fo工m Of CJD… きpOrad⊥c′  

Du工in9 亡he peごlod1992 ヒ0 2008．there weごe 23  
ca5e5 0f vCJD′ a⊥1nov deceaさed，They occu工fed  
be亡Veen1998 and 2007：One Ca5eln1996，One 土n  
2000′ OTle 土n2001．3in 2002′ nOneln2003．21n  
2004，61n 2005′ 6in 2006′ 31n 2007′ and nonモ  
50 fa工 ⊥n 2008，There vere12 male andllfemale◆pa亡1ent5・   

Theiェ age5 at tlme of de且ヒh r且n9モd fェom19 to 58  
yeaと5（mean39）J60f tbe pat⊥モntさヱ●さ1dedln tb8  
Ile－de－FエanCe【pa工i5 area】乱nd171n tllO  
provlnce5．入11the caェe5Were met－m虐tlヽOmOZy90te8  
for codon129 0f the prlon proteln9en℡・Ⅳ0  
5peCial工⊥5k上ac亡○ヱS Were¢Ⅴ⊥d亡nt′ Vhich  
d⊥5tin9u15bed tb亡きe pat⊥ent阜 ffOm▼thoき●Vith  
othe工foェⅤは Of CJD（5pOニad⊥c′ 9en8t⊥c′  
1at甲9enlc）一打ovevo工′ 0Ile Patlent bad v⊥山ted the VX at工09ull工  

Tot且1き fo工・a⊥1typeき Of CJD caさ051n tlle yモーf2008  

加eご’山竃  

A5 0f30 Dec2008 ⊥n Franc8．duご1n9 the courきモ Of  
2008 thore haYモ been1438 refdrとalさ．76 delthき  
ffOInJPOエーd土c CJD／3deaヒhきfェom⊥atr09enlG CJD′  
8 from f■Ⅱ止1ialCJD．none fごOm G5き．and none f∫Om VCJD・  

Comicatモd byr  
ProHED－mll  く哩違＞   
■■★★●◆  

【3】VS Nat土onalPr⊥on D土30且きe Pathol叩y5urVモ111anco Ceムt●工一dき 
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5。u工。。：VS Nationalpdon D15ea5e Path01叩y SurY01uanGe C由te工【もd土t・d】  くhttp；ノ／Ⅵ血・貞叫埠＞  

1atr叩e山c・famill山Iand GSS（Ger8tm員nn－  
Stご叩き51eエー5⊂be⊥nkeェdi5ea8モ）ユニeim亡1uded a15。  
Vben亡hey have50m8relモVamCe tO the⊥n⊂1dence  and et⊥01叩y Of vCJ工）．一Hod．Cタ  

In th15 updatモ；  
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On5Jan2009  

50uごCe；けKN批⊥onalCJD5uⅣ8111ancevn比・mOれthly5tat18tlc8【edlted】 く 
生玉旦他出卓エ．箪旦迅呈上立さ⊥軸p  

Ca5e5 eXam⊥ned － a5 0f 30 Nov ZOO8   

Dlユrl叩tbe peごiod1997tく⊃30Ⅳ○Ⅴ・・2008′ 2⊂≠引柑 Of 
vcJD vere reported′ both contエーCtOd over8elき・Tbe  
lきt（コ15e Waき一ごeCOごdedln ZOO4．d18ea■e COnt工aCted  
ln the VX．amd亡b02ndin2006′ diきモaき一一COntraCted⊥n S■udlJ止1bli・   

Tota15 for alltype5 0f CJD ca8ea⊥n the year2008aさ Of30ⅣoY2008  
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50 faヱ1n20（〉8 th●ごe bave been 332 ェoforr且18．199  
ca8e5 0f pdon d山ea8e，土nclud土n9151ca■亡き Of  
5pOエーdlc CJD′ 21ca5¢5 0f fa山二11alCJD・′ nO Ca5，き  
of at工09¢nlc CJD and n01ndi9eqOu8 Clきせさ 0王 vCJD・   

0▼erllldu工⊥n9tbe peご⊥od1997 t0 2008トtbe工e  
bave been 3018‘refe工頭1き．1745 caさeき Of pェlon  
dl■elきe，・1456 c18eき Of 5pOradlc cJD．252 c15e3 0f  
fよ血11山CJD，4c85e■Of土atro9en土c CJD弧d■no土ndlす¢nO－ユ5－C－■。8・OfvcJD・  

Tho mumbeごOfェu叩eCt Ca5eきOf vcJD feferごed to  
the CJD5uエVeillancせu山t土n Ed土nbu巧h and the  
numbef Of deatb50f dofl山te and probab18▼adant  
Creutzfeldt－J－kob d180さきe【abbrev土atedin  
ProHヱD‾ma⊥1ユゴ CJl）（new vaヱ．）○エVCJD】．the f。ごm  
Of・thモ山5ea5e亡ho明ht亡O belエnk8d亡o BSE  
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followed by20in2001・171n2002′18エn2003′ 9  
in2004′51n2005′51m ZOO6′ 5in2007′弧d  
Only one50f且ご（up to the end of2008）．  
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Stu■rヒ Fiェe事te山一き 亡e■m belie▼e tbat on0 0f 亡he8e  
ニ01eき1■ tO bモ1p uさ きmモ11．Wbllt hlき  
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no工鵬1fumctlon of pご10nprot寧1nれ肋■t Ofぬat  
l，たれ○Ⅶ1bout themco即さffOmきtudlo■叶tb81f  
ihV01Ⅵ㍑旭山ヒ1nt油息引 devi5t－tln9di5●■さ亡き′血i亡h  
include Creutzf軋d－J－kob dlJeaきe′boすまれ0  
5pO叩1fomenc●pbalop－tby（・md－CⅣdl亨モーさモートand  
CbroI11cviJtl叩dlきモa501n elk一▲nd doe工．Tbモ■e  
dlさ…eき旦fe dエきtin9山ぬedbyripエdlypr叩fe551ve n 

our01091c山dete工10fltionind a p之item of、 neufden占ご止10nth 

叩at土きCb－raCt虹1‡ed・by  
pfOT山entvam01iz損onofneu工On山cytopl甲m／ ぬ⊥ 

ch9iv亡8the bf止n a叩○叩モーuko山3tOlo如山  

丘ppeafinC●・mO key p且tb叩OnlcモVentln thモ8e  
d土き亡85亡き1きthモCOmVe事由on of弧●nd叩enOu8  
Cell一肌はか相月glycopご○亡ein′tbe pdon proteln  
（P上pc）・t01p叫0109長山i80fo上れ（PrP吋tbat 
b■さm8bno【Ⅱ凪1confo甲tion■nd■れ血ulは1  
r●山tlnC●tOprO亡甲1yt．ic d叩工1d出on・pげ占c  
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modまficationき・Howeve工．the 5peClf土c 工01e ofクエPc  
in neural王unction and t〉ebiVio上・15 fa工 f工Om  
Cleaェ■In fac亡′ P上eVlous wo工k5u99e5t5that tbモ  
mo5t rObust phenotype of PrPclos5 土n亡ran叩enlc  
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d専mOnStヱ1ted5peCifi⊂ Ch81ュ9e5 ⊥nlocalci∫Cult  
funct土onin the01factoごy bulb⊥nぬo PごPマ  
knockout5・For example′ u51n91れVl）o electrica1  
5tlmlatlon to a5Siylocalcircultlntermeuron  
functエom′ the author5 found a decごea881n  
i血豆bltlon of mltごal⊂el15by9ヱanule cell  
inteごneurOn5，でhiきm土tごalcel19エim－Jユo cell  
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COd⊥n9and／or bi・ndin90f disparate odo工 fさdヒリfeき  
by tl巧et neurOn5 玩th8 01f旦CtOfy COエteX．乙e  
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